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OLGU SUNUMU

Noroloji

Menenjiomatozis menenjiye eslik eden norofibromatozis
tip 2 olgu sunumu: Literatiir esliginde bir gozden

gecirme

Miinevver OKAY, Buse Rahime HASIRCI, Dilek AGIRCAN, Bahar CALISKAN, Asuman Orhan VAROGLU,

Abdulkadir KOCER

OZET

Norofibromatozis tip 2 (NF2), otozomal dominant kalitimla ge-
cen, tiimor geligimine yatkinlik olugturan, menejiom ve multiple
schwannomlarin gelisimiyle karakterize bir sendromdur. Etki-
lenen bireylerde bilateral vestibuler sinirde igitme kaybina yol
agcan schwannomlar goriilmektedir. Diger asil tiimorler ise kra-
nial, spinal ve periferik sinirlerin schwannomalart, intrakranial
(optik sinir menenjiomlari déahil) ve intraspinal menejiomlardur.
Hastaligin tam koyuldugu yas ve intrakranial menenjiomlarin
varligi en giiclii prognostik faktor belirleyicisidir. NF2 hasta-
larinda ender olarak multiple menenjiomlar goriilmektedir. Bu
calismada, 19 yasinda multiple intrakranial menenjiomasi olan
bir NF2 olgusu sunulmug ve multiple menenjioma tartisilmigtir.
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SUMMARY

Menengiomatosis associated with neurofibromatosis type 2:
A case presentation in the light of literature review

Neurofibromatosis type 2 (NF2) is a dominantly inherited tu-
mour predisposition syndrome which is characterised by the
development of meningiomas and multiple schwannomas. Af-
fected individuals develop schwannomas which affect both ves-
tibular nerves leading to hearing loss. The other main tumours
are schwannomas of the other cranial, spinal and peripheral
nerves, intracranial (including optic nerve meningiomas), and
intraspinal meningiomas. Age at diagnosis and the presence
of intracranial meningiomas have been cited as the strongest
prognostic factors. Multiple meningiomas are rarely seen in
NF2 patients. In this study, a 19- year- old girl who has multip-
le intracranial and intramedullar meningiomas with NF2 was
presented and multiple meningiomas were discussed.
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Norofibramatozis Tip 2 (NF2) otozomal dominant
(OD) kalitim ile karakterize ender goriilen bir send-
romdur. Goriilme sikligr 1/33000°dir . Bu send-
romda shwannom, menenjiom, ependimom gibi
benign karakterli multipl kraniyal ve spinal kord
timorleri izlenir. Bilateral vestibiiler shwannom
ise NF2 icin karakteristik tan1 kriteridir @. NF2’de
goriilen multipl menenjiomlar i¢in Cushing ve Ei-
senhardt tarafindan tanimlanan menenjiomatozis
terimi kullanilmaktadir ®. NF2 multipl menenjiom-
larla iligkili bulunmugtur. NF2 tanili hastalarda me-
nenjiom varlig1 kotii prognoz riskini goreceli olarak
2,5 kat artirdig1 bilinmektedir . Biz bu olgumuzda

hem intrakraniyal hem de spinal kordda yer alan
cok sayida menenjiomlari olan ender rastlanan NF2
tanili hastamizi son giincel literatiir bilgileri egligin-
de sizlerle paylasmay1 amacladik.

OLGU

On dokuz yaginda, kadin hasta. Iki aydir sag bacagi-
n1 kaldirmakta ve 6zellikle merdiven ¢ikmakta zor-
lanmast iizerine poliklinigimize bagvurdu. Bir yildir
bas donmesi ve mide bulantis1 yakinmasi ile ¢esit-
li doktorlara bagvurdugunu, kendisine cesitli mide
koruyucu ilaglar verildigini, ancak bunlardan yarar
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gormedigini belirtiyordu. Ozgecmisinde ve soygec-
misinde 6zellik yoktu. Sigara, alkol kullanimi ya da
madde bagimlilig1 yoktu. Fizik muayenesi normal-
di. Norolojik muayenesinde biling agik, koopere,
oryanteydi. Pupiller izokorik , direkt ve indirekt 151k
refleksi yanitlari iki tarafli pozitifti. Goz hareketleri
her yone serbestti. Nistagmus yoktu. Sag alt ekstre-
mite proksimal ve distal kaslarda fleksiyonda kas
zafiyeti (+4/5) mevcuttu. Diger kas gruplarinda kas
giicii tamdi. Derin tendon refleksleri alt odaklarda
daha belirgin olmak iizere tiim odaklarda artmigti.
Bilateral Babinski pozitifligi mevcuttu. Seviye ve-
ren duyu kusuru yoktu. Dismetri ve disdiadokinezi
saptanmadi. Yiirtime beceriksizdi. Goz dibi, gorme
alani, gérme keskinligi dogald.

Rutin kan tetkiklerinde demir ve vitamin B12 ek-
sikligi disinda 6zellik yoktu. Beyin omurilik sivisi
(BOS) incelenmesinde protein: 132 mg/dl (15-40)
ve pandy pozitifligi disinda diger parametreler nor-
maldi. Kraniyal Manyetik Resonanzli goriintiileme-
de (MRG) sagda pontoserebellar sisterna posterior
boliimde 18x11 mm boyutlarda ekstraaksiyal yerle-
simli homojen kontrastlanma gdsteren bir adet kitle
(uzun ok ile gosterildi) ve sag internal akustik kanal
icerisine uzanim gosteren ve kanalda hafif ekspan-
siyona neden olan 15x16 mm boyutlarda ve sol in-
ternal akustik kanal icerisinde 11x4 mm boyutlar-
da akustik schwannomlar (kisa oklar ile gosterildi)
goriildii (Resim 1). Supratentoriyal bolgede durada
diffiiz kalinlagma, falksta kalinlasma, falkotentori-
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Resim 1. Aksiyal kesitli kranial manyetik rezonans goriintiilemede
kitle goriintiileri.

yal bilegke diizeyinde, sol orta kranial fossa diize-
yinde yaygin menengiomatozis goriiniimii mevcuttu
(Resim 2A-B-C). Bunun iizerine hastaya NF2 tanisi
konuldu. Tiim spinal MRG’de kranioservikal biles-
ke, servikal , torakal ve lomber spinal kord diizeyin-
de T1A hiperintens T2A sekansta silik goriiniimlii
olarak goriilen intraven6z kontrast madde verilme-
sini takiben hafif heterojen kontrastlanma gosteren
kitleler izlendi (Resim 3 A-B-C). Hastanin takipleri

Resim 2A-B-C. Aksiyal Kesitli kranial manyetik rezonans goriintiileme.
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Resim 3A-B-C. Sagittal plan servikal, torakal ve lomber manyetik rezonans goriintiileme.

sirasinda alt ekstremite kas zaafiyetinin arttig1 iz-
lendi. Yiirtime giicliigii daha da belirginlesti. Beyin
cerrahi tarafindan hastaya T5-6,T8-9 diizeylerinde
laminektomi ve intradural ekstramediiller 3 adet
kitle eksizyonu yapildi. Patoloji raporunda mevcut
kitleler menenjiomla uyumlu saptandi. Postop do-
nemde semptomlarda kismi diizelme goriildii.

TARTISMA

NF2, ender goriilen, OD gecisli, benign sinir siste-
mi tiimorlerinin ozellikle schwannom, menenjiom

Tablo 1. NF-2 hastali@inin tam kriterleri ©'%.

A-) Cift tarafli (sag ve sol) vestibular
schwannoma (VS) veya

B-) NF2 aile oykiisii (1. derece 1. Otuz yasin altinda tek tarafli
akrabada NF2) bunlara ilave olarak VS veya

2. Yandakilerden en az ikisi
(meninjiom, gliom,
schwannoma, lenste juvenil
posterior subkapsiiler opasiteler
/juvenil kortikal katarakt )

ve ependimomanin eslik ettigi bir hastaliktir ©.
Benzer ismi paylagmalarina ragmen, NF-1 ve NF-2
farkli klinik ve radyolojik bulgulara sahiptir. Ayri-
ca genetik mutasyonlart NF-1"de kromozom 17°de,
NF-2’de kromozom 22’de yer almaktadir. Norofib-
romlar NF-1"de sik goriiliirken, NF-2’de daha ender
olarak rastalanmktadir @.

Hastamizda bilateral VS varligi tek basina NF2 tani-
s1 koymak i¢in yeterliydi. NF2 ye % 75 spinal kord
lezyonlari eglik etmektedir ¢®. Hastamizin da tim
spinal MRG’de hem servikal hem de torakal ver-
tebra diizeyinde ¢ok sayida kitle izlendi. Bu durum
olgumuzda (6zellikle T6 -8 -10 ve 11’°deki menenji-
omlara bagh olarak) sag bacakta giicsiizliik ve mer-
diven ¢ikmada zorlanma yakinmalarina yol agmuisti.
Bir¢ok ¢aligmada da belirtildigi gibi multipl menen-
jiom varlig1 hastanin kotii prognozlu seyretmesine
neden olmaktadir ©. Hastamizda takipleri sirasinda
kisa stirede kotiilesmesi ve cerrahi gereksinimin or-
taya ¢ikmasi bunun bir gostergesidir. Menenjiomu
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olan hastalarin % 1°nde NF2 ve menenjomatozis
birlikteligi goriiliirken , NF2 disindaki olgularda ise
multpil menenjiom goriilme oran1 % 4’lere ¢ikmak-
tadir @

Hastalik bulgular1 genelde onlu yaglarin sonunda
veya yirmili yaslarin basinda ortaya ¢ikmaktadir.
Ancak, klinik fenotip tam olarak orta yaslarda go-
riilmektedir. Hastaligin klinik seyrini belirleyen en
onemli gosterge semptomlarin ortaya ¢ikis yasidir.
Yirmi bes yasindan sonra semptomlarin ortaya ¢ik-
t1g1 olgularda yasam beklentisi daha uzundur ¢',
Hastamizin yakinmalar1 18 yasinda baglamisti ve
erken yagta baglayan semptomlar1 nedeniyle prog-
nozu kotii seyretti.

Radyolojik degerlendirme NF-2 tanis1 koymada
onemli rol oynar. Serebellopontin sisternlerdeki ti-
pik bilateral vestibuler schwannom goriiniimii varli-
ginda tan1 koymak kolaylasir. Ozellikle geng yasta-
ki hastalarda ise diger sinirlerdeki schwannomlara,
memenjiomlara ve ependimomlara rastlanmaktadir.
Bu nedenle olgumuzda da oldugu gibi genc hasta-
larda multiple extra-axial beyin ve spinal kord tii-
morleri varliginda NF-2 aragtirtlmalidir.
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